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Lithiase biliaire intrahepatique 
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L a lithiase intrahepatique est une maladie 
grave definie par la presence de calculs 
en amont de la convergence biliaire 
superieure. Ces calculs peuvent etre asso- 
cies ou non a des calculs de la vesicule et du 
choledoque. II peut s'agir d'une lithiase de 
migration formee dans la vesicule biliaire et 
ayant migre dans la voie biliaire principale 
puis dans les voies biliaires intrahepatiques, 
d'une lithiase intrahepatique secondaire, les 
calculs se sont alors formes dans des voies 
biliaires pathologiques (dilatation ou ste- 
nose congenitale des voies biliaires, maladie 
de Caroli, cholangite sclerosante, stenose 
d'une anastomose biliodigestive) ; ou enfin 
de lithiase intrahepatique primitive car for- 
mee en I'absence de pathologie des voies 
biliaires.' 

EPIDEMIOLOGIE ET PATHOGENESE 

La prevalence de la lithiase intrahepa- 
tique est extremement variable selon les 
regions geographiques (tableau 1). Elle est 
ties elevee en Asie du Sud-Est. En Europe et 
en Amerique du Nord, la proportion des 
lithiases intrahepatiques est estimee a 1 % 
de I'ensemble des lithiases biliaires. 

Trois hypotheses sont evoquees pour 
expliquer ces prevalences differentes. La 
premiere incrimine les parasites biliaires (la 
douve de Chine : Clonorchis sinensis); 
cependant, le role des parasites est proba- 
blement modeste ; la deuxieme est socio- 
economique (la lithiase intrahepatique 
serait plus frequente dans les populations 
souffrant de malnutrition) ; enfin, une troi- 
sieme hypothese serait une frequence plus 
elevee en Asie des malformations congeni- 
tales des voies biliaires, responsables de la 
formation des calculs intrahepatiques. 2 

II existe deux types de calculs intra- 
hepatiques: 

- les calculs bruns, les plus frequents, conte- 
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nant des sels de calcium de la bilirubine, des 
acides gras, du cholesterol et une matrice 
glycoproteique ; dans les cas de surinfection 
des voies biliaires intrahepatiques, les bac- 
teries produisent une glucuronidase qui 
induit une deconjugaison de la bilirubine ; la 
liberation de bilirubine non conjuguee intra- 
canalaire se complexe au calcium et preci- 
pite sous la forme de glucuronate de cal- 
cium a I'origine de la formation des calculs 
{v. figure); 

- les calculs cholesteroliques (5 a 10 % des 
cas) composes majoritairement de choles- 
terol (70 a 80 %) ; leur formation est proba- 
blement due a une perturbation du metabo- 
lisme du cholesterol, comme c'est le cas par 
exemple au cours des mutations MDR3 ; il 
n'existe alors pas d'anomalies biliaires asso- 
ciees (stenoses, dilatations). 3 

La grande majorite des lithiases hepa- 
tiques sont secondaires a une anomalie 
morphologique primitive ou secondaire des 
voies biliaires intrahepatiques (tableau 2). 

DIAGNOSTIC 

La lithiase biliaire intrahepatique peut 
etre asymptomatique et revelee par une 
perturbation des tests hepatiques (augmen- 


Proportion des lithiases 
intrahepatiques sur I'ensemble 
des lithiases biliaires en fonction 
des regions 
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INTRAHEPATIQUES 

1 Europe 
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1 
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20 
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9a 20 
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1,7 

1 Amerique duSud 

2a7 


IHilWHI 

tation des gamma-glutamyl-transferases, 
des phosphatases alcalines, des transami- 
nases) ou de decouverte fortuite, lors d'un 
examen d'imagerie. Elle devient symptoma- 
tique et douloureuse lorsque apparaissent 
des complications, au premier rang desquel- 
les des poussees d'angiocholite. L'inflamma- 
tion chronique des voies biliaires peut 
conduire a I'apparition d’une cirrhose 
biliaire secondaire et dans 10 % des cas a un 
cholangiocarcinome dont le diagnostic 
clinique et radiologique est difficile a porter 
dans ces circonstances. 
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DUS Mecanisme de formation des calculs bruns. 

Les glucuronidases biliaires ou bacteriennes transforment la bilirubine conjuguee 
en bilirubine libre qui se lie au calcium pour former un precipite. L'incorporation 
d'acides gras, de cholesterol et de glycoproteine aboutit a la formation d'un calcul. 
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Le diagnostic repose sur des examens 
radiologiques non invasifs (echographie, 
tomodensitometrie et essentiellement bili- 
IRM [imagerie par resonance magnetique]) 
qui permettent: 

- de faire le diagnostic de lithiase intrahepa- 
tique; 

- de preciser la localisation des calculs ; 

- de rechercher des anomalies des voies 
biliaires (stenoses, dilatations) ; 

- de rechercher une atrophie d'un secteur 
du foie. 

La place des examens invasifs (cholangio- 
graphie retrograde endoscopique et trans- 
hepatique percutanee) dans le diagnostic 
est devenue faible du fait des performances 
de la bili-IRM ; Ces derniers sont surtout uti- 
lises dans un but therapeutique. 

TRAITEMENT 

Le traitement est difficile, rarement opti- 
mal, privilegiant une voie non chirurgicale, 
chaque fois que possible. II necessite sou- 
vent une prise en charge de plusieurs mois, 
voire plusieurs annees, avec parfois pour 
seule ambition de retarder I’apparition 
d’unecirrhose biliaire. 

L'approche therapeutique doit etre multi- 
disciplinaire. Elle necessite la collaboration 
de chirurgiens, de gastroenterologues 
endoscopistes et de radiologues reunis 
autour d'un important plateau technique. 

La strategie therapeutique doit tenir 
compte du caractere primitif ou secondaire 
de la lithiase intrahepatique, de la topogra- 
phie des calculs et des anomalies canalaires 
associees, de I'existence ou non d'une atro- 
phie hepatique segmentaire. Elle doit tenir 
compte du rapport risque-benefice des trai- 
tements proposes. 

Le but du traitement est de : 

- traiter et supprimer les poussees d'angio- 
cholite; 

- obtenir la vacuite des voies biliaires et leur 
drainage (dissolution des calculs, manoeu- 
vres instrumentales endoscopiques ou per- 
cutanees, anastomose biliodigestive) ; 

- eviter la progression de la maladie vers la 
cirrhose biliaire secondaire et le cholangio- 
carcinome. 


Causes des lithiases biliaires intrahepatiques 


LITHIASE 

INTRAHEPATIQUE 

CAUSE 

FREQUENCE 

% 

TYPE 

DE CALCUL 

ANOMALIES DES 
VOIES BILIAIRES 

1 Primitive 

Trouble metabolisme 
cholesterol 

5 a 10 

Cholesterolique 

Non 

1 Secondaire 


90 a 95 



Sans calcul vesiculaire 

Dilatation ou stenose 
(congenitale) 

70 a 85 

Calcique 

Oui 


Maladie deCaroli 





Kyste du choledoque 





Stenose anastomose 
biliodigestive 




Avec calcul vesiculaire 

Migration de calculs 


Calcique 

Non 


Tableau 2 


Si la lithiase intrahepatique est primitive, 
le traitement medical par acide ursodesoxy- 
cholique (Ursolvan) peut permettre de dis- 
soudre les calculs cholesteroliques. En cas 
d'echec, les traitements endoscopiques sont 
privileges en raison de leur faible morbidite. 

Si la lithiase intrahepatique est localisee a 
un segment hepatique, ce d'autant qu'il 
existe des anomalies biliaires et une atro- 
phie du segment hepatique, le meilleur trai- 
tement est la resection chirurgicale. La chi- 
rurgie permet alors un traitement definitif 
au prix d'une mortalite faible de 2 %. 1 2 3 4 

Si la lithiase intrahepatique est bilaterale, 
disseminee dans le foie avec des zones de 
stenoses et de dilatations multiples, le trai- 
tement est medical et instrumental (par 
voie endoscopique ou transhepatique). II 
comporte alors: 

- I'extraction du maximum de calculs, ce qui 
peut necessiter une lithotripsie de contact ; 

- le drainage biliaire pour prevenir I'angio- 
cholite; 

- en presence d’une stenose : des dilata- 
tions et des protheses biliaires. 

Les traitements endoscopiques necessi- 
tent la plupart du temps plusieurs seances. 
Le taux de recidive est de 20 a 40 %. 5 

La chirurgie est reservee aux echecs du 
traitement endoscopique : 

- desobstruction chirurgicale et anasto- 
mose biliodigestive; 


- resection hepatique associee a une anas- 
tomose hepatico-jejunale, si I'atteinte est 
bilaterale mais predomine d'un cote ; I'ex- 
tremite de I'anse digestive est alors mise 
sous la peau et reperee pour permettre un 
acces facile aux voies biliaires intrahepa- 
tiques. 

La transplantation hepatique est discutee 
en cas devolution vers une cirrhose biliaire 
secondaire en I'absence d'un cholangio- 
carcinome. 
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